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1. Introducción: Colestasis en el recién nacido y lactante.
La colestasis es un proceso en el que existe una disminución del flujo biliar, 
evidencia  histológica  de  depósito  de  pigmentos  biliares  en  los  hepatocitos  y 
conductos  biliares,  y  aumento  de  la  concentración  sérica  de  los  productos 
excretados en la bilis  (bilirrubina, ácidos biliares, colesterol, etc). La colestasis 
puede deberse a la alteración de la formación de bilis por el hepatocito o a la 
obstrucción de su flujo en la vía biliar, intrahepática o extrahepática. Hablamos de 
colestasis neonatal cuando se presenta en los primeros 3 meses de vida44.
La colestasis del lactante, con independencia de la causa, es un síndrome 
clínico caracterizado por ictericia, acolia total o hipocolia, y coluria, que cursa con 
alteración de la función hepática y elevación de la bilirrubina directa o conjugada 
(> 2 mg/dl) y de los ácidos biliares séricos1.
Todo aumento de la bilirrubina directa o conjugada mayor del 15-20% de la 
bilirrubina total es patológico y debe ser investigado2. Hay que señalar que la cifra 
de bilirrubina directa no se correlaciona a priori con la alteración del flujo biliar o 
con un diagnóstico específico.
La  incidencia  acumulada  de  todos  los  procesos  que  causan  colestasis 
oscila  entre  1/2.500  y  1/5.000  nacidos  vivos,  aunque  la  frecuencia  de  cada 
trastorno individual varía según raza, género y etnia. La frecuencia y clasificación 
de las principales causas de colestasis se recogen en la tabla3.
El diagnóstico diferencial de los procesos que causan colestasis en este 
período  de  la  vida  es  difícil  por  la  escasa  expresividad  del  hígado  y  la 
superposición de los rasgos clínicos, datos analíticos y hallazgos histológicos.
La lista de procesos es muy extensa e incluye11: anomalías estructurales, 
extrahepáticas e intrahepáticas, que causan obstrucción al flujo biliar, y causas 
infecciosas,  tóxicas  o  metabólicas  que  alteran  los  mecanismos  de  síntesis  y 
excreción de las sales biliares. 
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En todo recién nacido con ictericia prolongada (más de 15 días) es preciso 
descartar colestasis mediante la determinación de bilirrubina directa4. La ictericia 
es clínicamente evidente en el recién nacido con cifras de bilirrubina superiores a 
5  y  a  2-3  mg/dl  en  el  niño  mayor.  Si  estamos  frente  a  una  colestasis,  la 
investigación debe determinar la intensidad de la disfunción hepática y excluir, lo 
más rápidamente  posible,  los procesos que aunque comprometan la  vida  son 
potencialmente tratables (cuadros infecciosos, enfermedades  endocrinológicas  y 
metabólicas)  e  identificar   las  anomalías quirúrgicas del  árbol  biliar:  quiste  de 
colédoco, atresia de vías biliares extrahepáticas, perforación espontánea de la vía 
biliar, cálculos, etc.
Una de las causas de especial importancia es la Atresia de Vías Biliares 
pues  si  no  se  detecta  a  tiempo  y  se  realiza  el  tratamiento  quirúrgico  están 
abocados a fallo hepático y la única opción es el trasplante20.
Con el presente trabajo pretendemos realizar una revisión de la atresia de 
vías biliares y una puesta al día de las últimas novedades, describir los resultados 
a largo plazo del H. Vall d'Hebrón, sacar conclusiones de nuestra experiencia e 
intentar mejorar trasladando los datos  de estudios similares a nuestra población 
para homogeneizar nuestra forma de actuar a la de la evidencia y experiencia 
clínica de otros centros.
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2. Revisión y actualización bibliográfica: Atresia de Vías Biliares 
2.1. Introducción:
La  atresia  de  vías  biliares  es  una  colangiopatía  obstructiva  neonatal, 
consecuencia de un proceso inflamatorio destructivo idiopático que afecta a los 
conductos biliares intrahepáticos y extrahepáticos; esto conlleva a una fibrosis y 
obliteración del tracto biliar con obstrucción del flujo y posterior desarrollo de una 
cirrosis biliar secundaria.
La atresia de vías biliares es una entidad poco frecuente, se estima que 
afecta a 1 de cada 12.000 nacidos vivos en España, siendo más frecuentes en 
países asiáticos5. Sin embargo, es la causa más frecuente de ictericia neonatal 
obstructiva  extrahepática  y  la  causa  más  frecuente  de  trasplante  hepático 
pediátrico de forma aislada.
Se han identificado dos fenotipos clínicos22,23:
1.  Aislada. Supone el 70-80% de los casos. Sin otras anomalías asociadas.
2.  Asociada a otras  alteraciones extrahepáticas:  Poliesplenia,  anomalías  de  la 
vena porta  (vena porta  preduodenal),  malrotación,  situs inversus y  cardiopatía 
congénita. Representa el 15-30 % de los casos y presentan peor pronóstico.
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2.2. Etiología y patogénesis:
La etiología  y  patogénesis  de  la  atresia  de  vías  biliares  se  desconoce, 
aunque se ha relacionado con varios mecanismos que actuarían en el período 
perinatal (ver figura 1)34,62:
1.Viriasis prenatal.  Virus como el reovirus tipo 3, rotavirus grupo C, o el 
citomegalovirus actuarían produciendo una agresión al tracto biliar, favoreciendo 
el proceso inflamatorio y la obstrucción biliar sin jugar un papel clave etológico por 
si solos. No se observan diferencias significativas en cuanto a la distribución de 
los  pacientes  según  los  meses  de  nacimiento.  Se  ha  referido  una  mayor 
incidencia entre los niños pretérminos y con bajo peso al nacimiento.
2.Factores genéticos. No se trata de una enfermedad hereditaria, pero se 
ha  descrito  una  asociación  con  determinados  antígenos  del  sistema  de 
histocompatibilidad: HLA B12 y otros haplotipos: A9-B5 y A28-A35.
3.Factores inmunológicos. Diferentes estudios apuntan a una vulnerabilidad 
inmunogenética  en  la  patogénesis  de  la  atresia  de  vías  biliares  ante  factores 
precipitantes como los virus.
El  HGF  (hepatocyte  growth  factor) es  un  potente  mitogeno  para  la 
maduración de los hepatocitos en cultivos primarios y parece que es la clave para 
la  regeneración  y  proliferación  después  del  daño  hepático.   La  elevación  en 
plasma y hígado de los niveles de HGF parece jugar un papel en la progresión de 
Tipos de atresia de vías biliares.
Davenport  M.  Biliary  atresia. 
Semin.  Pediatr.  Surg.  2005 
Feb;14(1):42-48. 
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la cirrosis hepática en los pacientes con atresia de vías biliares. HGF actuaría 
protegiendo,  probablemente  a  través  de  la  inducción  de  la  proliferación  de 
hepatocitos, durante el desarrollo de la cirrosis hepática causada por la atresia de 
vías biliares11.
2.3. Manifestaciones clínicas
Presentan  normalmente,  un  peso  al  nacimiento  adecuado,  sin 
antecedentes gestacionales de interés. Se observará ictericia, hipocolia o acolia 
por lo general en las siguientes semanas y coluria. 
En  la  exploración  abdominal,  la  hepatomegalia  constituye  el  signo más 
constante y precoz. Esta es dura y firme.
En aquellos niños en los que el diagnóstico se ha retrasado o en los que la 
cirugía no ha conseguido restablecer el flujo biliar hay una marcada progresión de 
la  disfunción  hepática  con  el  desarrollo  de  una  cirrosis  biliar  secundaria. 
Clínicamente los pacientes presentan un estancamiento pondo-estatural derivado 
de  la  malabsorción  y  una  coloración  ictérico-verdínica.  Ocasionalmente  puede 
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aparecer  prurito,  en  ocasiones 
refractario al tratamiento médico 
convencional,  como  otro  signo 
de colestasis.
En  la  exploración  abdominal 
destaca  la  hepatomegalia  de 
consistencia  dura  y  la 
esplenomegalia  como signo de 
hipertensión portal.
No  hay  ningún  dato  analítico  patognomónico,  suelen  presentar: 
hiperbilirrubinemia  a  expensas  de  la  bilirrubina  directa  (más  de  2,0  mg/dl  o 
superior al 15% de la bilirrubina total). 
Aumento de las transaminasas (alanino aminotransferasa [ALT] y aspartato 
aminotransferasa [AST]), este ascenso puede ser muy discreto. 
Elevación  de  la  gammaglutamil  transpeptidasa  (GGT)  de  forma  muy 
marcada desde el inicio del cuadro, superando en 3 el valor normal de referencia.
Elevación de los niveles de fosfatasa alcalina. 
Normalidad o  leve  alteración  de  la  función  de  síntesis  hepática.  Si  hay 
alteración de las pruebas de coagulación se debe a una malabsorción de vitamina 
K que se resuelve con la administración parenteral de la misma.
En conclusión, debemos poner especial interés en una serie de criterios 
establecidos  por  Alagille,  Elliot  y  Odievre  cuya  aplicación  estricta  permite  el 
diagnóstico en un 80% de los casos de las colestasis de origen extrahepático16.
Estos criterios de tipo anamnésicos son los siguientes:
a) peso al nacimiento normal
b) acolia de inicio precoz
c) permanencia de la acolia sin variación durante diez dias consecutivos
d) hígado grande y duro a la palpación.
10
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Posteriormente,  a  lo  largo  de  la  evolución  se  observará  un  aumento 
progresivo  de  la  bilirrubina  directa  y  de  las  transaminasas  (glutamicopirúvica 
[ALAT] y glutamicooxaacética [ASAT]) y de la GGT. Deterioro de la capacidad de 
síntesis  hepática  con  hipoalbuminemia  y  disminución  de  los  factores  de  la 
coagulación. Déficit de vitaminas liposolubles (A, E, D y K).
De especial  relevancia  en  esta  población  es  la  Hipertensión  Portal  con 
desarrollo de episodios de sangrado gastrointestinal y trombocitopenia secundaria 
a hiperesplenismo. 
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2.4. Diagnóstico:
En  todo  niño  con  ictericia  que  sobrepase  los  14  días  de  vida  debe 
investigarse la presencia de bilirrubina directa en sangre y orina para conseguir un 
diagnostico  diferencial lo  más  precoz  posible  entre  colestasis  de  origen 
extrahepático y por tanto susceptibles de tratamiento quirúrgico6, de las de tipo 
intrahepático. Debemos pensar en primer lugar en la atresia de vías biliares, ya 
que  es  una causa  de  colestasis  neonatal  en  la  que  el  diagnóstico  precoz  es 
fundamental  para  indicar  una  intervención  quirúrgica  temprana  y  obtener  un 
pronostico más favorable13,48,49.
24.1. Ecografía hepatobiliar
12
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La 
Signo del cordón 
triangular: aumento de 
ecogenicidad (flecha) 
anterior a la 
bifurcación de la vena 
porta (triángulos)
BASM=BA splenic malformation syndrome. GB= gallbladder (vesícula) CBD= conducto biliar común
Humphrey TM, Stringer MD. Biliary atresia: US diagnosis. Radiology. 2007 Sep;244(3):845-851.
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ecografía es una prueba diagnóstica de gran utilidad que permite diferenciar la 
atresia  de  vías  biliares  casi  con  una  seguridad  del  98% de  otras  causas  de 
colestasis, como quiste de colédoco, litiasis, etc7. Valora:
1. La ausencia o hipoplasia de la vesícula biliar y la falta de contractilidad 
de ésta. 
La exploración debe efectuarse tras un período de ayuno. La ausencia de 
vesícula  y  de  visualización  del  colédoco  orientan  a  la  atresia  de  vías  biliares 
extrahepáticas,  diagnóstico  que  debe  ser  confirmado  con  otras  técnicas  de 
imagen y/o con biopsia hepática, ya que la ecografía nunca puede confirmar o 
descartar totalmente la atresia biliar.
2. El signo del cordón triangular:19,45 cono de fibrosis en forma tubular o de 
triángulo  remanente  del  árbol  biliar  extrahepático  en  la  AVB,  con aumento  de 
ecogenicidad  anterior  a  la  bifurcación  de  la  vena porta.  Este  signo  tiene  una 
sensibilidad del 73% y una especificidad del 100%.
3. Ecografía-Doppler: permite evaluar signos de hipertensión portal (a partir 
de las 8 semanas de vida), malformaciones 
vasculares,  existencia  de  flujo  portal 
(hepatofugal  o  hepatopetal)  e  índice  de 
resistencia arterial.
4.  Descartar  otras  malformaciones - 
síndrome esplénico asociado (Davenport et 
al): la AVB puede ir asociada de poliesplenia, 
situs  inversus,  ausencia  de  vena  cava 
inferior  y  otras  alteraciones 
cardiovasculares.
Los hallazgos con más sensibilidad y especificidad, respectivamente, en el 
diagnóstico de atresia de vías biliares son el signo del cordón triangular (73% y 
100%), vesícula con pared anómala (91% y 95%) y forma extraña (70% y 100%) y 
ausencia  de  conducto  biliar  común  (93%  y  92%).  El  diámetro  de  la  arteria 
hepática es significativamente mayor en niños con AVB que los sanos (2.2 mm +/- 
0.59 vs 1.6 mm +/-0.40, p<0,01) pero los diámetros de la vena porta al diagnóstico 
14
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no son significativamente diferentes.
2.4.2. Gammagrafía hepatobiliar (ácido diisopropiliminodiacético, marcado con 
tecnecio-99)
La  utilidad  de  la  gammagrafía  hepática  con  derivados  del  ácido 
iminodiacético  marcados  con  tecnecio-99m  radica  en  la  demostración  de  la 
permeabilidad del sistema biliar si se comprueba el paso del trazador al intestino. 
La  sensibilidad  de  esta  prueba  es  aproximadamente  del  82%,  con  una 
especificidad del  91%. La ausencia de excreción no es diagnóstica de atresia 
biliar, sino que indica la necesidad de otros estudios para excluir la obstrucción 
anatómica. Se recomienda la realización de la prueba tras 5 días de tratamiento 
con fenobarbital (5 mg/kg/día). Presenta un 10% de falsos positivos y negativos, 
necesita mucho tiempo y su realización puede retrasar el diagnóstico, por lo que a 
pasado al desuso por buenos ecografistas. En pacientes con atresia biliar, por lo 
menos al inicio del cuadro, la función parenquimatosa no está comprometida y la 
captación es normal, aunque no hay excreción al intestino. Por el contrario, en la 
hepatitis neonatal hay un retraso en la captación por la disfunción hepatocelular y 
15
Atresia de vías biliares: pronóstico a largo plazo
sí hay excreción al intestino, aunque puede estar retrasada.
La visualización del  radioisótopo marcado en el  intestino a las 24 h de 
iniciada  la  prueba  confirma  la  presencia  de  conductos  biliares  y  excluye  la 
existencia de atresia de vías biliares.
2.4.3. Biopsia hepática
La biopsia hepática percutánea es el procedimiento más eficaz y definitivo 
en la valoración de un paciente con colestasis. Es una técnica diagnóstica muy útil 
que  puede  hacerse  con  seguridad  en  los  lactantes  de  cualquier  edad  con 
sedación intravenosa y adecuada monitorización.
Zerbini publicó el 100 % de sensibilidad y el 76 % de especificidad de la 
biopsia  hepática  para  el  diagnóstico  de 
atresia. En niños de más de 6-9 semanas 
de  edad  el  diagnóstico  de  atresia  puede 
hacerse con seguridad en el 80-90% de los 
casos14. 
El  diagnóstico  es  más  difícil  en  los 
menores de esa edad, ya que no ha habido 
suficiente  tiempo  para  que  los  cambios 
histológicos  característicos  de  la  atresia 
biliar  (proliferación  ductulillar,  agrandamiento  del  espacio  porta  con  escaso 
infiltrado  inflamatorio,  fibrosis  portal,  tapones  biliares,  estasis  biliar  en  los 
canalículos y escasa afectación lobulillar) sean manifiestos. En estos pacientes 
puede ser necesario repetir la biopsia después de algunas semanas para excluir 
la obstrucción biliar.
Además, la biopsia hepática puede sugerir un trastorno metabólico o una 
enfermedad de depósito como causa del cuadro de colestasis.
Cirrosis  micronodular   con  patrón 
morfológico compatible con atresia de vías 
biliares extrahepáticas
16
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2.4.4. Colangiografía (intraoperatoria o colangioRM).
La visualización de la  vía  biliar  extrahepática puede ser  necesaria  para 
confirmar los diagnósticos de atresia de vías biliares extrahepáticas o quiste de 
colédoco y es una de las mejores pruebas si existe vesícula o alguna porción de 
vía biliar extrahepática canalizable65.
2.4.5. ColangioRMN 
Recientemente se está utilizando 
la  colangiorresonancia  que,  aunque 
exige anestesia,  presenta menor riesgo 
que  las  técnicas  anteriores.  Dibujan  el 
árbol  biliar,  permitiendo la  visualización 
de la vía biliar extrahepática. Puede ser 
determinante  para  el  diagnóstico, 
cuando los hallazgos histológicos no son 
característicos11.
17
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2.5. Factores pronóstico
Existen  numerosos  factores  pronóstico que  influyen  drásticamente  en  el 
resultado de la cirugía, entre los 3 factores clásicos y más importantes15,8:
1. Edad en la que se realiza la cirugía:  58
Aunque muchos estudios han demostrado mejorías en los resultados en 
términos  de  aclaramiento  de  bilirrubina  y  supervivencia  con  hígado  nativo  en 
relación con la edad en que se interviene; la edad de corte a partir de la cual 
empeora claramente el pronóstico no se llega a concretar47.
Mientras algunos apuntan que antes de los 100 días la edad del paciente 
no juega un papel determinante en el pronóstico de la intervención46 otros afirman 
que si el kasai se realizase antes de los 46 días de vida se ahorrarían un 5,7% de 
todos los trasplantes hepáticos anuales en menores de 16 años en Francia32.
Comparación  en  la  supervivencia 
con  hígado  nativo  a  los  15  años 
entre pacientes con kasai realizado 
< 45 dias o > 45 dias de vida.  La 
comparación  entre  los  2  grupos 
demuestra que hay una diferencia de 
un 12.1% en la supervivencia a los 
15 años 
Serinet M, Wildhaber BE, Broué P, Lachaux A, 
Sarles J, Jacquemin E, et al. Impact of age at  
Kasai operation on its results in late childhood 
and  adolescence:  a  rational  basis  for  biliary 
atresia  screening.  Pediatrics.  2009 
May;123(5):1280-1286.  
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Pero no debemos olvidar que aunque la edad es un factor pronostico para la 
eficacia del procedimiento que incluso en pacientes mayores a 100 días sigue 
dando buenos resultados a medio plazo61.
2. Histología:  
En la AVB, las longitudes máximas de las estructuras biliares de los espacios 
porta y su número y la menor proliferación están relacionadas directamente con el 
pronóstico de la enfermedad30,38,39,51.
También  es  muy  influyente  el  tipo  de  atresia  de  vías  biliares  según  la 
clasificación anteriormente citadad en la introducción (1,2, 3)
 
Edad  de  la  intervención  de  Kasai 
desde 1986 a 2002. No se observó 
variación significativa en la edad del 
Kasai en los 17 años del estudio.
Serinet M, Wildhaber BE, Broué P, Lachaux 
A, Sarles J, Jacquemin E, et al. Impact of age 
at  Kasai  operation  on  its  results  in  late 
childhood and adolescence: a rational basis  
for biliary atresia screening.  Pediatrics. 2009 
May;123(5):1280-1286. 
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Curva de supervivencia según 
grado de cirrosis en biopsia 
hepática durante Kasai.
Una  mayor  evolución  de  la 
cirrosis  conlleva  un  peor 
pronóstico.
Davenport  M,  Puricelli  V,  Farrant  P,  
Hadzic  N, Mieli-Vergani  G,  Portmann 
B, et al. The outcome of the older (> or  
=100 days) infant with biliary atresia. 
J.  Pediatr.  Surg.  2004 
Apr;39(4):575-581
Curva de supervivencia por tipo de 
atresia de vias biliares
Clasicamente  se  distinguen  entre 
formas corregibles (tipoI  y II)  y no 
corregibles  (tipo  III).  [Ver  dibujo 
introducción]
Davenport  M, Puricelli  V,  Farrant P, Hadzic 
N, Mieli-Vergani G, Portmann B, et  al.  The 
outcome of the older (> or =100 days) infant  
with  biliary  atresia.  J.  Pediatr.  Surg.  2004 
Apr;39(4):575-581.
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3. Experiencia quirúrgica:  
Desde lejos, uno de las más importantes variables es la experiencia del 
cirujano y del centro quirúrgico. Tres estudios, dos en Gran Bretaña y otro en 
Francia, han demostrado sin margen a duda que los resultados a corto y largo 
plazo  de  los  niños  con  atresia  tratados  quirúrgicamente  se  relacionan 
estrechamente con la experiencia adquirida.
La aplicación del trasplante hepático50 pediátrico como segundo estadio del 
tratamiento de las atresias cambió la  óptica de apreciación de este problema, 
haciendo especialmente importantes una serie  de  puntos  en la  técnica inicial, 
incisión,  longitud  de  la  Y  de  Roux  y  el  en  seguimiento  posterior,  nutrición, 
vitaminoterapia, tratamiento medicamentoso que aconsejan la orientación inicial 
de  estos  pacientes  hacia  centros  donde  pueda  dárseles  un  tratamiento  y  un 
seguimiento encaminados a la mejor solución de su problema.
En  el  último  estudio  británico  llevado  a  cabo  por  la  British  Paediatric  
Surveillance  Unit  (BPSU)  entre 
1993-1995, se estudia 93 casos de atresia de vías biliares tratados en 15 centros 
diferentes concluyendo que el único factor predictivo estadísticamente significativo 
British Paediatric  Surveillance Unit  study 
of biliary atresia. Lancet 2000;355:25–29
Curva  de  supervivencia  con  hígado 
nativo en pacientes con atresia  de vías 
biliares  agrupados  por  centro  donde  se 
realiza  Kasai  (<5  casos/año;  >5 
casos/año). 
Se observa mejores resultados en centros 
con mayor experiencia.
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para la supervivencia es la experiencia del equipo quirúrgico; por lo que desde 
nuestro  servicio  debemos  promover  que  intervenciones  de  alto  nivel  de 
complejidad como la que relatamos se realicen únicamente en centros con mucha 
experiencia en la materia.
British  Paediatric  Surveillance  Unit  study  of  
biliary atresia. Lancet 2000;355:25–29
Curva de supervivencia global en pacientes 
con  atresia  de  vías  biliares  agrupados  por 
centro donde se realiza Kasai (<5 casos/año; 
>5 casos/año). 
Se  observa  mejores  resultados  en  centros 
con mayor experiencia.
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En centros multidisciplinarios familiarizados con la AVB se observó un menor 
tiempo  para  llegar  al  diagnóstico,  un  descenso  de  bilirrubina  más  rápido  y 
prolongado, mayor supervivencia de hígado nativo, mayor supervivencia global, 
menor  tasa  de  trasplante  y  menor  trasplante  en  edades  precoces,  más 
comodidad de la familia (siempre mismo equipo interlocutor) y menor número de 
complicaciones (precoces y tardías).
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2.6. Tratamiento:
Para llegar a este diagnóstico de presunción, se ha venido realizando hasta 
ahora un serie  de pruebas que con el  paso del  tiempo se han simplificado y 
normalizado permitiendo en la  actualidad en un poco más de unas semanas, 
tomar o no la decisión quirúrgica con un grado aceptable de fiabilidad.
Si  el  informe  anatomopatológico  y  los  hallazgos  clínicos  y  radiológicos 
orientan  hacia  una atresia  de  vías  biliares  extrahepáticas,  desde el  año 1972 
efectuamos una corrección tipo Kasai tan pronto como es posible.
La primera publicación de su técnica la hizo Kasai en la revista japonesa 
Shujutsu en 1959, pero la intervención fue conocida en el mundo en los años 60 a 
través del Journal of Paediatric Surgery y desde entonces comenzó a utilizarse 
prácticamente en todos los servicios de Cirugía Pediátrica.
Hasta  pasados  unos  años,  conseguida  ya  una  difusión  mundial  y  un 
adecuado conocimiento de la técnica, no pudieron empezar a cuantificarse con 
exactitud  los  resultados,  debido  probablemente  a  de  los  diversos  criterios 
valorativos sobre la excreción biliar.
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Con anterioridad a esta fecha, si vesícula y colédoco eran permeables se 
practicaba  una  hepatoportocolecistostomía,  ya  en  desuso  por  su  baja  o  nula 
efectividad.
A partir del 1985, con la puesta a punto del trasplante hepático pediátrico, 
que soluciona teóricamente de un modo definitivo la hepatopatía, llegó incluso a 
cuestionarse por  algunos acreditados autores,  la utilidad de la intervención de 
Kasai, preconizando en la atresia de vías biliares una inclusión inmediata en la 
lista de espera de trasplantes para estos pacientes27.
Parece evidente que la  simple  lectura de la  operación de Kasai  en las 
diferentes publicaciones que de ella se han hecho, no es suficiente para captar los 
detalles de una técnica de por sí  compleja y en la cual los buenos resultados 
pueden depender de gestos aparentemente insignificantes35.
Para empezar, es imprescindible disponer de un campo cómodo, para lo 
cual se efectúa una laparotomía transversa supraumbilical arqueada, un través de 
dedo  aproximadamente  sobre  el  borde  hepático,  que  evitará  que  las  asas 
intestinales  se  adhieran  a  la  cicatriz,  y  que  en  caso  necesario,  podría  ser 
empleada en el trasplante. Se libera ambos lóbulos hepáticos de sus elementos 
suspensorios,  y  se  exterioriza  parcialmente  el  hígado  fuera  del  abdomen, 
exponiendo su cara inferior mediante una leve rotación sobre su eje transversal. 
El campo así obtenido es idóneo para comenzar la disección del hilio hepático 
aunque existen detractores argumentando que aumenta las adherencias en un 
posterior trasplante.
Como  paso  previo,  se  realiza  una  biopsia  de  ambos  lóbulos  y  puede 
realizarse una colangiografía perioperatoria si existe vesícula o alguna porción de 
vía biliar extrahepática canalizable. 
La localización del punto exacto de actuación, en el parénquima del hilio 
hepático,  de  los  restos  fibrosos  de  la  vía  biliar  atrésica,  es  la  clave  de  la 
intervención.  Este  punto  suele  situarse  profundamente  entre  ambas  ramas 
portales y se alcanza partiendo de la liberación y disección de la vesícula biliar y 
conducto cístico si están presentes, continuando con el cordón fibroso con el que 
habitualmente  se  prolongan.  Separándolo  de  las  arterias  hepáticas  y  más 
profundamente, de las ramas portales, llegando a una zona en el que el resto 
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fibroso se despliega en abanico y alcanza el hígado.
Una vez localizado con certeza este punto de emergencia de la vía biliar 
residual,  se secciona a nivel  del parénquima hepático, procurando no dañarlo, 
pues la posterior cicatrización del tejido a ese nivel, podría ocluir los canalículos 
biliares existentes cuya permeabilidad constituye el éxito de esta intervención.
Se procede a continuación a efectuar la Y de Roux, que debe tener unos 
40 cm de porción ascendida, para evitar  en lo posible las colangitis  y permitir 
trabajar con comodidad en el posible trasplante posterior.
La normalización de la técnica es otro factor fundamental para el 
éxito. Las técnicas complejas de derivación tipo Kasai II, Suruga, 
Sawaguchi,  doble  enterostomía,  no  han  demostrado  mejores 
resultados a largo plazo que la  más simple de Kasai  I,  siendo 
generadoras de mayores adherencias y más morbilidad. Por otra 
parte  la  hepato-portocolecistostomia  esta  completamente  en 
desuso por su ineficacia28.
26
Atresia de vías biliares: pronóstico a largo plazo
La  anastomosis  hepato-yeyunal  se  efectua  siempre  termino-lateral, 
cerrando previamente la boca yeyunal ascendida y realizando una enterostomía a 
la medida de la placa hiliar existente. Se emplea habitualmente suturas de 5-6/0 
con nudos hacia el exterior de la luz para evitar factores litogénicos.
Después de la  operación  el  estómago se  descomprime con una sonda 
nasogástrica hasta que regresa su función intestinal. Una vez que el niño reanuda 
la alimentación, también se retira el drenaje de Jackson-Pratt.
El control inmediato postoperatorio y el posterior seguimiento se realiza en 
una unidad médico-quirúrgica conjunta  de Cirugía Digestiva y Gastroenterología 
lo que permite una mejor atención en doble vertiente quirúrgica y médica de las 
colestasis.  En  caso  de  evolución  desfavorable  se  incluye  a  los  pacientes  en 
programa de trasplante hepático.
Se recomienda alimentación con triglicéridos de cadena mediana como el 
pregestimil para todos los lactantes intervenidos, pero si se mantiene la excreción 
biliar  adecuada  puede  cambiarse  la  fórmula  entandar  después  de  uno  o  dos 
meses. Se inician complementos de vitaminas hidro y liposolubles.
Los  antibióticos  de  amplio  espectro  se  continuan  durante  1  semana 
después  de  la  operación.  Después  de  un  mes,  este  régimen  se  cambia  a 
trimetropin-sulfametosazol  profiláctico  de  colangitis  durante  6  meses.  Los 
esteroides se utilizan en el periodo perioperatorio, después de la intervención se 
administra  glucocorticoides  por  vía  intravenosa  (prednisolona)  y  se  reduce 
lentamente  en  forma  gradual.  El  uso  tanto  de  los  antibióticos  como  de  los 
esteroides es empírico: estos últimos se instituyen por su efecto colerético y para 
disminuir la cicatrización en la anastomosis. Es probable que el fenobarbital no 
sea útil. Se puede administrar ácido ursodesoxicólico (20-40 mg / Kg / día dividido 
en 3-4 tomas) para aumentar el flujo biliar, pero solo cuando las vías biliares están 
permeables. Hay estudios que afirman que el uso de ácido ursodesoxicólico no es 
efectivo y se asocia a un aplétora de complicaciones hepáticas y extrahepáticas53 
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pero faltan datos para confirmarlo y de momento se utiliza de forma empírica para 
incrementar el flujo biliar, proteger los hepatocitos y disolver las piedras en la vía 
biliar.
Estudios recientes25,26 apuntan que la administración de esteroides mejora 
la evolución clínica en los primeros 5 años después de la cirugía18,  acelera el 
blanqueamiento postquirúrgico de la ictericia reduciendo la estancia hospitalaria56, 
reduce  el  trasplante  precoz,  es  seguro  y  no  incrementa  el  riesgo  de 
complicaciones infecciosas (incluso se emplea como tratamiento de rescate en 
colangitis no respondedoras a antibioterapia)29,31 ni empeora el pronóstico21.
La pauta recomendada tras un estudio randomizado52 con placebo es la 
siguiente: prednisolona oral 2 mg/Kg/dia desde el día 7 al 21 y 1 mg/Kg/día del día 
22-28.   Observando  al  mes,  niveles  de  bilirrubina  inferiores  en  el  grupo 
esteroideo,  sin  diferencia  a  los  6  y  12  meses.  No  se  observaron  diferencias 
significativas en el  porcentaje de niños con bilirrubinas normales a los 6 y 12 
meses. Tampoco se observó diferencias en la necesidad de trasplante hepático a 
los 6 y 12 meses. El efecto de los esteroides fue más significativo en niños con 
menos de 70 días,  produciéndose un descenso más rápido de la bilirrubina y 
tasas más altas anictericía a los 12 meses.
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Los cambios immunohistoquímicos y la respuesta inflamatoria del hígado a 
la lesión no son específicos y sólo se observa que el marcador de macrófagos 
CD68 se correlaciona, juntamente con el ICAM-1 inversamente con el pronóstico 
tras la intervención de Kasai por lo que una disminución se asociaría un mejor 
drenaje de la vía biliar y un pronóstico más afortunado55
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Suzuki T, Hashimoto T, Kondo S, Sato Y, Hussein MH. Evaluating patients’ outcome post-
Kasai operation: a 19-year experience with modification of the hepatic portoenterostomy 
and applying a novel steroid therapy regimen. Pediatr. Surg. Int. 2010 Ago;26(8):825-830. 
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El parámetro más importante en el seguimiento de estos pacientes es el 
nivel de bilirrubina, viendo que en los casos de evolución muy favorable, muestran 
desde el  principio  una clara tendencia  a la  despigmentación,  con la  aparición 
desde  el  primer  momento  de  heces  coloreadas.  Las  cifras  de  bilirrubina  se 
normalizan entre el 1º y 2º mes del postoperatorio.
El flujo biliar produce heces café o verdes poco después del inicio de la 
peristalsis intestinal. Por el contrario si permanece la acolia tras los primeros 2-3 
días, es poco probable que el procedimiento tenga éxito.
Bajo nuestro punto de vista,  consideramos éxito en el  tratamiento de la 
atresia de vías biliares, cuando se consigue una despigmentación completa del 
paciente con normalización de las cifras de bilirrubina.
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La portoenterostomia  laparoscópica es  una opción técnicamente  factible 
pero compleja en pacientes con atresia biliar. Se debe realizar sólo en centros con 
gran experiencia laparoscópica y con gran volumen de intervenciones de Kasai 
abiertas previas36. 
Un estudio reciente60, nos enseña resultados por laparoscopia de hasta un 
50% de supervivencia a los 4 años con hígado nativo para atresia tipo III  por 
laparoscopia  comparables  a  otras  series  con  procedimiento  abierto.  Aún  son 
escasos los centros que realizan esta intervención por vía  laparoscópica y se 
necesitan  series  con  más  pacientes  para  valorar  su  utilidad,  riesgo  de 
complicaciones  y  morbilidad  asociada  a  la  técnica;  aunque  ahora  existe 
controversia pues parece que si no restablecen flujo la evolución a fallo hepático 
es más rápida.
2.7. Complicaciones
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Entre las complicaciones podemos destacar:
1. colangitis  :  es  la  complicación  más  frecuente  después  de  la 
portoenterostomía y casi siempre aparece en los primeros 2 años37. Es una 
colangitis ascendente por la Y de Roux y el mal drenaje biliar. Todos los 
conductos se colonizan en el primer mes después de la intervención. La 
colestasis  que  ocurre  en  todos  estos  niños  por  los  conductos  tan 
pequeños, es el principal factor de riesgo para el desarrollo de la colangitis. 
La colangitis se manifiesta por fiebre, leucocitosis y elevación de la 
bilirrubina,  signos  que  también  acompañan  a  cualquier  infección 
intercurrente en estos pacientes. Sin embargo, es necesario el tratamiento 
oportuno  porque  los  ataques  recurrentes  producen  daño  hepático 
progresivo. Después de los hemocultivos iniciales, se inicia un antibiótico 
de  amplio  espectro,  con  buena  cobertura  de  microorganismos 
gramnegativos: es común que la respuesta al antibiótico sea rápida. Si las 
heces se vuelven acólicas, a veces es útil un pulso de esteroides; también 
se utilizan de forma protocolizada en muchos servicios en el tratamiento de 
todas las colangitis con o sin acolia de forma rutinarias.  
Los  ataques  recurrentes  de  colangitis  requieren  tratamiento  con 
pulsos prolongados de esteroides e ingresos prolongados con antibiótico 
endovenoso. No obstante, este tratamiento debe vigilarse de cerca para 
prevenir  el  desarrollo  de  infección  continua  con  microorganismos 
resistentes. 
2. Cesación del flujo biliar  : la pérdida del pigmento biliar en las heces en un 
paciente con portoenterostomía que ha sido funcional después de la cirugía 
es una situación triste en cirugía pediátrica. Es indispensable restablecer 
pronto el  flujo  de la bilis  para evitar  el  trasplante.  Debe instruirse a los 
padres para que notifiquen los cambios del color de las heces o signos de 
colangitis.  Si  se  detiene  el  flujo  biliar,  se  administra  un  pulso  de 
prednisolona en dosis de 10 mg/Kg cada 12 horas. Los esteroides pueden 
incrementar el flujo biliar y reducen la inflamación. Si se restablece el flujo, 
se disminuye la dosis de esteroides de forma gradual en las dos  semanas 
siguientes. Si el flujo biliar no se restablece en 3 o 5 días, se suspenden los 
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esteroides. Si el niño tenía anteriormente un flujo adecuado de bilis, una 
alternativa  razonable  es  la  reintervención  (sobretodo  en  Japon  por  la 
escasez de donantes). La pared anterior de la portoenterostomía se retira y 
se  marcan  líneas  entrecruzadas  en  la  placa  portal  con  un  bisturí  a 
intervalos  de  1 milímetro.  En teoría,  esto  abre  de  nuevo los  conductos 
biliares cicatrizados al expandir las líneas de fibrosis y permite restablecer 
el flujo de la bilis. Sin embargo, múltiples intentos en la segunda operación 
no  tienen  éxito  y  aumentan  las  dificultades  técnicas  de  un  trasplante 
subsecuente.
3. Hipertensión  portal  :  es  frecuente  (prácticamente  universal  en  la 
evolución) que haya hipertensión portal después de la portoenterostomía, 
incluso en lactantes con restablecimiento completo de flujo. En la biopsia 
hepática inicial, siempre existe un cierto grado de fibrosis intrahepática. En 
algunos niños, este proceso continúa a pesar del flujo adecuado de bilis. 
Las manifestaciones clínicas de la hipertensión portal son similares a las 
que se ven en otros pacientes, con hemorragias por varices esofágicas, 
hiperesplenismo,  plaquetopenia  y  ascitis.  Las  secuelas  clínicas  de  la 
hipertensión tienden a ceder con el  tiempo, tal  vez por el  desarrollo de 
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derivaciones porto-sistémicas espontáneas. Si se agravan los síntomas de 
la hipertensión se debe a empeoramiento de la cirrosis y estos pacientes 
requieren trasplante. Se deben realizar controles analíticos (plaquetopenia) 
y ecográficos (morfología y tamaño hepato-esplénico) para valorar grado 
de hipertensión, con gran sensibilidad para valorar de forma indirecta el 
grado de hipertensión y varices esofágicas. 
2.8. Resultados a largo plazo:
En referencia a los resultados de otros centros, en un trabajo publicado 
hace poco4,5,9,10,33,40,42,63,64 se hacía referencia a los resultados en sus 77 trasplantes 
post Kasai, siendo la edad media de 25 meses (rango 3-216 meses). Sesenta y 
uno provenían de un Kasai y sólo diez sin intervención previa. La supervivencia 
global del paciente fue de 94,4% y la supervivencia del trasplante del 87% a un 
seguimiento de 58 meses (rango 6-111 meses). Se realizó trasplante de donante 
vivo en 32 de los niños (91% supervivencia del  trasplante y del  niño).  De los 
treinta paciente que se trasplantaron procedentes de su propio centro, la media de 
edad de trasplante fue de 9 meses (rango 3-168 meses) y la supervivencia del 
órgano y del paciente ambas del 93%. A partir de la 2ª decada de vida, sólo el 
20-30% llegan a edad adulta con hígado nativo propio.
35
Atresia de vías biliares: pronóstico a largo plazo
Se han realizado verdaderos esfuerzos para juntar resultados en registros 
europeos de AVB (European Biliary Atresia Registry EBAR)24, el más actualizado 
es uno de un periodo de 5 años con 60 centros y 19 países europeos y Israel con 
514 pacientes (35% de los 1488 pacientes que participarían) y supone el primer 
intento para evaluar los resultados globales con gran perspectiva43.
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2.6. Justificación del estudio:
La atresia de vías biliares continúa siendo una muy grave y en nuestro 
medio  relativamente  rara  enfermedad,  cuyo  pronóstico  a  largo  plazo  cambió 
drásticamente desde la aparición del trasplante hepático como arma terapéutica.
Hasta 1959 año en que Kasai describió la portoenterostomía como técnica 
precisa de corrección poco se podía hacer por estos pacientes, la mayoría de los 
cuales fallecían dentro de los primeros años de vida.
Progresivamente, la divulgación y el  mejor conocimiento de esa técnica, 
junto  con  la  mayor  precocidad  en  su  aplicación  permitieron  aumentar 
significativamente los porcentajes de supervivencia de los pacientes a más largo 
plazo.
En cualquier caso resulta evidente que además de una correcta y precoz 
aplicación de la portoenterostomía, en la supervivencia global influyen mucho una 
serie de factores, que intentaremos sacar a la luz en nuestro trabajo, entre los 
cuales destacan las características y el grado de evolución de la lesión de la vía 
biliar en el momento de la intervención.
Analizar   nuestros  años  de  experiencia  en  la  enfermedad  y  en  su 
tratamiento  pueden  ayudarnos  a  esclarecer  el  pronóstico  a  largo  plazo  de 
nuestros pacientes y aclarar algunos aspectos controvertidos sobre el manejo.
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3. Hipótesis del estudio
Los pacientes con atresia de vías biliares, con un manejo multidisciplinar 
adecuado en un centro con trasplante hepático, tienen buen pronóstico aunque 
requieran trasplante.
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4. Objetivo del trabajo
1. Describir los resultados a largo plazo de los pacientes con atresia de vías 
biliares intervenidos en el Hospital Universitario Vall d'Hebrón.
2. Estudiar los resultados y la supervivencia de los pacientes intervenidos de 
Kasai.
3. Describir la supervivencia en pacientes trasplantados con atresia de vías 
biliares.
40
Atresia de vías biliares: pronóstico a largo plazo
5. Material y métodos
 PACIENTES:  
Se han  incluido  un  grupo  de  136  pacientes  afectos  de  atresia  de  vías 
biliares, con el diagnostico confirmado mediante biopsia, tratados en el Servicio 
de Cirugía Pediátrica del Hospital Vall d’Hebrón desde 1985 hasta diciembre de 
2010 y cuya evolución nos fue posible conocer al final del estudio.
Se ha decidido recoger desde 1985 año en el que iniciamos el programa de 
trasplante hepático y en el que conjuntamente con la unidad de gastroenterología 
se marcaron pautas de actuación y seguimiento con este tipo de pacientes. 
 MÉTODO. DISEÑO DEL ESTUDIO:  
Se  han  agrupado  en  dos  grupos  entre  aquéllos  que  fueron  tratados 
exclusivamente en nuestro centro desde el diagnóstico (GRUPO i n = 69) y los 
derivados de otro centro para valoración de trasplante hepático (GRUPO II n = 
67).
 MÉTODO. TRATAMIENTO:  
En  todos  nuestros  pacientes  (exceptuando  3  con  lesión  hepática  muy 
evolucionada), tan pronto se confirmó el diagnóstico mediante biopsia se realizó la 
intervención de Kasai, con la técnica en la introducción del trabajo.
La  indicación  de  trasplante  hepático  fue  la  mala  evolución  del  paciente 
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tratado con kasai. Se empleó la técnica de trasplante hepático según protocolo 
institucional del H. Vall d'Hebrón.
 SEGUIMIENTO:  
El control inmediato postoperatorio y el posterior seguimiento lo realizamos 
en una unidad médico-quirúrgica conjunta de hepatología,  la  cual  en caso de 
evolución  desfavorable,  incluye  a  los  pacientes  en  programa  de  trasplante 
hepático.
Se consideró el seguimiento final de los pacientes con hígado nativo hasta 
la  fecha  del  estudio  si  estaban  vivos,  la  fecha  de  fallecimiento  si  éste  había 
ocurrido o la fecha de trasplante.
La supervivencia postrasplante se consideró desde la fecha de realización 
del trasplante hasta la fecha del estudio si el paciente estaba vivo o la fecha de 
fallecimiento.
 VARIABLES A ESTUDIAR:  
Se ha registrado los siguientes datos: fecha de nacimiento, sexo, fecha de 
intervención,  lugar  de  realización  de  kasai,   mortalidad  postkasai,  bilirrubina 
preKasai,  bilirrubina al  alta y al  primer control  en consultas externas, fecha de 
trasplante,  tipo  de  injerto,  peso  al  realizar  el  trasplante  y  mortalidad 
postransplante.
Los resultados de la operación de Kasai se analizaron de acuerdo a dos 
criterios: restablecimiento del flujo biliar y supervivencia conservando el  hígado 
propio (suceso: muerte del enfermo o pérdida del hígado por trasplante hepático). 
 ANÁLISIS ESTADÍSTICO:   
Los  datos  númericos  se  expresan en  medianas  (rangos).  Las  variables 
categóricas se estudian con tests de chi2. Las curvas de supervivencia se realiza 
con curvas de Kaplan-Meier.  La supervivencia  se compara con tests  log-rank. 
Valores  de  p<0,05  se  consideran  estadisticamente  significativos.  El  análisis 
estadístico se ha realizado con la versión 15.0 del programa SPSS para Windows.
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6.Resultados
Se ha dividido el grupo de 136 pacientes afectos de atresia de vías biliares 
entre  aquellos  tratados  desde  el  inicio  en  nuestro  centro  (GRUPO I  n=69)  y 
aquellos  derivados  de  otros  centros  para  realización  de  trasplante  hepático 
(GRUPO II n=67).
Dentro de los pacientes de nuestro hospital, 33 eran niños y 36 niñas. Tres 
de los pacientes se realizó trasplante sin  Kasai  previo  por  estado del  hígado. 
Treinta  pacientes  conservan  su  hígado  nativo,  3  fallecieron:  2  esperando  un 
órgano o 1 como complicación postquirúrgica y 33 se trasplantaron. [figura  1]
La mediana de edad a la realización del Kasai fue a los 64 días (15-179 
días). La supervivencia mediana del hígado nativo fue 3.4 años (0.25-27.8 años).
Se  trasplantaron  un  total  de  36  pacientes  intervenidos  en  el  H.  Vall 
d'Hebrón y 67 pacientes de otro centro. Veintiocho pacientes eran menores de 2 
años  al  trasplante.  Treintitres  pacientes  pesaban  menos  de  10  kg.  Se 
trasplantaron 12 pacientes antes del año 1997 y 24 pacientes posteriormente.
Según el tipo de injerto: 23 fueron órganos completos, 4 split, 6 reducidos o 
segmentarios y 3 donantes vivos.
Se produjeron 5 exitus postransplante. 
[figura 1] 
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Al final del seguimiento 30 niños conservan su hígado original, 3 fallecieron 
debido  a complicaciones postquirúrgicas  y 36 fueron trasplantados.  De los 66 
niños que fueron operados, el restablecimiento del flujo biliar fue completo con 
desaparición de la ictericia en 32, parcial en 28 y nulo en 8. 
La proporción de niños que conservan el hígado nativo a 1, 5, 10 y 20 años 
fue  del  80%,  55%,  50%  y  50%,  respectivamente  [figura  2],  siendo  el 
restablecimiento precoz del flujo biliar el parámetro que mejor se relaciona con un 
buen  pronóstico,  con  supervivencia  del  hígado  propio  a  1,  5,  10  y  20  años, 
respectivamente  del  98%,  85%,  85%  y  80%  en  los  niños  que  restablecen 
completamente el flujo biliar; del 50%, 25%, 25% y 25% en aquéllos en los que el 
restablecimiento  es  sólo  parcial,  y  del  5%,  0%,  0%  y  0%  en  los  casos  con 
ausencia de flujo tras la operación de Kasai. [figura 3]
El restablecimiento completo del flujo biliar postkasai se ha definido como 
una bilirrubina total  menor  o  igual  a  20 micromol/L (1.17 mg/dl).  Un resultado 
intermedio del kasai entre 20 y 50 micromol/L (1.17 - 2.92 mg/dl). El fallo de la 
intervención como bilirrubinas por encima de 50 micromol/L (>2.92 mg/dl).
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[Figura 4] Los pacientes operados de Kasai antes de los 75 días presentan 
una tendencia mayor de supervivencia que los posteriores a la fecha.
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años de vida
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[Figura 5] Analizando la supervivencia de los pacientes intervenidos de 
Kasai  en  nuestro  centro  con  los  de  otros  centros  se  observa  una 
supervivencia  global  mayor,  sin  ser  la  diferencia  estadísticamente 
significativa  (p=0.064)  probablemente  debido a  las peores  condiciones 
del paciente que se traslada de otro centro para realizarse el trasplante.
La  supervivencia  de  los  trasplantados  es  mayor  del  80%  [Figura  6]; 
observando una supervivencia  casi  del  100% en los  trasplantados de nuestro 
centro desde el año 1997 (p=0.005). [Figura 7]
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[Figura 8] La supervivencia global de las atresias de vías biliares a 2, 5, 10 y 20 
años (incluyendo hígado nativo y trasplantado) es mayor del 80%. 
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7. Discusión
A pesar de haber sido descrita en 1959, tuvo que transcurrir más de una 
década hasta que la operación de Kasai fuese universalmente aceptada como el 
tratamiento  de elección de  la  atresia  biliar  (AVB),  enfermedad hasta entonces 
incurable y de muy mal pronóstico. Los resultados a largo plazo de la operación 
de Kasai no son, por tanto, bien conocidos, y existen grandes discrepancias en 
los  resultados publicados,  consecuencia  en parte  por  la  confusión  habitual  en 
muchos  trabajos  entre  curación  de  la  enfermedad  y  restablecimiento  del  flujo 
biliar. Actualmente se considera la AVB como un proceso panductal, que afecta 
tanto  a  la  vía  biliar  intrahepática,  como  a  la  extrahepática,  y  producto 
posiblemente  de  la  interacción  entre  una  predisposición  genéticamente 
determinada  y  la  exposición  a  factores  ambientales.  De  acuerdo  con  este 
concepto,  la  operación  de  Kasai  no supone necesariamente  la  curación de la 
enfermedad, ya que incluso cuando tiene éxito,  únicamente repara una de las 
componentes de la enfermedad. Así se desprende de la evolución de los 30 niños 
de esta serie que sobreviven con su hígado más de 10 años tras la operación de 
Kasai, algunos de ellos, a pesar de hacer una vida normal, presentan parámetros 
bioquímicos  y  hematológicos  en  muchos  casos  anormales.  Si  analizamos  la 
evolución de niños que sobreviven más de 10 años con su hígado a la operación 
de Kasai, y en el que incluimos enfermos que nos son remitidos para valoración 
de TH, demostraría cómo a medida que se incrementa el tiempo de evolución de 
los  enfermos  es  cada  vez  mayor  el  número  de  niños  que  se  convierten  en 
candidatos a trasplante.
Nuestra experiencia en una larga serie de 69 atresias nos sitúa en un punto 
de  equilibrio  en  este  conflicto.  En  efecto,  hemos  podido  comprobar,  que  los 
resultados de la intervención de Kasai han ido mejorando conforme hemos tenido 
una mayor experiencia con la técnica, hasta el momento actual que se aproxima 
al 48,5% de los casos en los que inicialmente conseguimos un adecuado drenaje 
biliar.
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Los casos en los que no se consigue una completa despigmentación (42,4 
%), pero si un cierto drenaje biliar alcanzan mayores edades y pesos antes del 
deterioro hepático definitivo que si no hubiesen sido operados, lo cual favorece la 
posibilidad de encontrar un donante y facilita la técnica quirúrgica.
Finalmente, el grupo restante (9,1 %) en la que la intervención no supone 
ninguna mejora son candidatos a trasplante.
En  nuestra  experiencia,  conseguir  estos  resultados  se  ha  logrado 
básicamente por dos vías diferentes: por una parte, consiguiendo un diagnóstico 
de certeza lo más precoz posible intentando intervenir como máximo dentro del 
segundo mes de vida y por otra parte, mediante una ejecución de la técnica más 
precisa en sus detalles fundamentales.
La  aparición  del  trasplante  hepático  como  solución  definitiva  para  las 
enfermedades que lesionaban de un modo irreversible este órgano, llegó a poner 
en  tela  de  juicio  la  utilidad  de  la  portoenterostomía  en  el  tratamiento  de  las 
atresias de vías biliares. 
Algunos autores llegaron a proponer evitar esta intervención y preparar a 
los  pequeños  pacientes  directamente  para  el  trasplante  evitando  así  mayores 
dificultades  derivadas  de  la  adherencias  (sin  embargo,  actualmente  esta 
plenamente  aceptado  el  beneficio  del  Kasai  a  pesar  de  dificultar  el  posterior 
trasplante) y del incierto éxito de la intervención de Kasai en sus inicios. 
De nuestra experiencia en ambos campos se deriva la idea contraria, es 
decir que la portoenterostomía es un magnífica solución que en el peor de los 
casos permite ganar tiempo y peso a los pacientes, para situarlos en edades y 
tallas en las que la morbi-mortalidad actual del trasplante hepático es menor.
Por otra parte, la calidad de vida de los pacientes con portoenterostomía 
funcionante pueden llegar a edad adulta, sin la morbi-mortalidad del trasplante y 
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la medicación inmunosupresora. 
Hemos  analizado  en  este  trabajo  los  resultados  de  nuestro  centro  de 
acuerdo  a  dos  criterios:  restablecimiento  del  flujo  biliar  y  supervivencia 
conservando  el  hígado  propio.  Ambos  procedimientos  no  son  necesariamente 
equivalentes, como lo demuestra el hecho de que sólo aprox. el 50% de los niños 
conservan su hígado a los 20 años,  mientras que la proporción de niños que 
restablecen  inicialmente  por  completo  el  flujo  biliar,  niños  clásicamente 
considerados como curados, fue del 75%. El análisis de supervivencia, más fino 
que el  anterior,  proporciona una idea más real  de  los  resultados que pueden 
esperarse de la portoenterostomía, cuya utilidad no ofrece dudas, ya que el 80% 
de los niños de esta serie llegan a los dos años de vida conservando su hígado, y 
más de la mitad alcanzan los 5 años de edad en estas condiciones; y se sabe que 
la evolución natural de la AVB, sin ningún tratamiento, es hacia la muerte en todos 
los casos, antes de los dos años de edad. De todos los parámetros analizados, el 
restablecimiento completo del flujo biliar es el  que mejor se asocia a un buen 
pronóstico; en nuestra serie, estos enfermos son los únicos capaces de conservar 
su hígado al menos 20 años, con una supervivencia del hígado en este grupo del 
80%,  respectivamente.  Estos  resultados  admiten,  sin  embargo,  una  segunda 
lectura, y es que a pesar del restablecimiento completo del flujo biliar, inicialmente 
con desaparición de la ictericia, cerca de la mitad de estos enfermos perdieron su 
hígado al cabo de 20 años.
El  restablecimiento  completo  del  flujo  biliar  tras  la  operación  de  Kasai, 
aunque a menudo no suponga la curación de la enfermedad, permite que el niño 
con  AVB  crezca  conservando  su  hígado  y  con  una  calidad  de  vida 
razonablemente buena, retrasa la indicación del trasplante y evita los efectos, aún 
no bien conocidos, de la inmunosupresión a largo plazo. La operación de Kasai, 
además de retrasar el  trasplante,  contribuye también a que los resultados del 
mismo mejoren. Estos niños son los que gracias a la operación de Kasai llegan 
más tarde al trasplante hepático, por lo que a pesar de que el pronóstico de la 
AVB ha mejorado radicalmente desde que disponemos de la opción del TH, no 
por ello se ha de considerar a la operación de Kasai y al TH como procedimientos 
50
Atresia de vías biliares: pronóstico a largo plazo
antagónicos,  que  compiten  uno  con  otro,  siendo  por  el  contrario,  el  uso 
combinado y secuencial de ambas técnicas lo que en realidad ha mejorado el 
pronóstico de la enfermedad
Respecto  las  complicaciones en  nuestros  pacientes,  las  crisis  de 
colangitis han afectado con mayor o menor severidad a prácticamente el 80% de 
los pacientes con buena evolución, pero en nuestra experiencia si son tratadas 
precoz e intensamente no constituyen un indicador de peor pronostico a medio 
plazo, aunque en largas series si parecen tener una significación en relación a la 
evolución hacia una cirrosis.
La  pérdida  del  pigmento  biliar en  las  heces  en  un  paciente  con 
portoenterostomía que ha sido funcional después de la cirugía es una situación 
triste en cirugía pediátrica. En nuestra experiencia, pacientes que han descendido 
correctamente  después  del  kasai  si  presentan  repentinos  aumentos  de  la 
bilirrubina suelen responder satisfactoriamente a los corticoides y tenemos escasa 
necesidad de reintervención. Sin embargo, si el paciente después del kasai no 
había  restablecido  correctamente  el  flujo  biliar  si  presenta  un  aumento  de  la 
bilirrubina  que  no  responde  a  los  corticoides  es  indicativo  de  listarse  para 
trasplante hepático.
El tratamiento de las posibles complicaciones derivadas de la hipertensión 
portal requiere un seguimiento adecuado y centros habituados en ese tipo de 
patología en el niño, para buscar la solución más adecuada en cada caso como la 
escleroterapia o las técnicas derivativas.
Las complicaciones a más largo plazo y la calidad de vida en edades más 
tardías no se han estudiado en nuestra serie pero se han realizado trabajos al 
respecto  en  pacientes  operados  de  Kasai  sin  encontrar  diferencias 
estadísticamente significativas en comparación con la población general en nivel 
de  estudios,  trabajo,  número  de  hijos,  nivel  socio-económico,…  pero  en 
determinados  aspectos  se  ha  observado  diferencias  estadísticas,  tanto  en 
trasplantados como no, observando un mayor cuidado y buenos hábitos de vida 
que la media poblacional. Nos hemos planteado continuar el estudio averiguando 
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la calidad de vida de nuestra serie.
Seguimiento: El mantenimiento nutricional, las suplencias vitamínicas, el 
soporte medicamentoso y los controles evolutivos de los pacientes con atresia de 
vias biliares en el pre y postoperatorio son fundamentales para garantizarles el 
adecuado desarrollo pondero-estatural que en la peor eventualidad, les permita 
llegar al trasplante en el momento adecuado, no antes ni después, y en la mejor 
situación  posible.  Todos  estos  condicionantes  para  el  logro  de  una  máxima 
calidad global en la asistencia requieren unidades de hepatología familiarizadas 
con  el  seguimiento  de  estos  pacientes  de  alto  riesgo  que  puedan  precisar 
tratamientos altamente especializados.
En nuestra opinión todo esto solo puede cumplirse, si los pacientes con 
posible colestasis extrahepática son remitidos desde la sospecha diagnóstica a 
centros  de  referencia  donde  en  el  menor  tiempo  posible  pueden  ser 
diagnosticados, intervenidos conjuntamente con los cirujanos de sus centros de 
origen y seguidos posteriormente en estrecha relación con pediatras habituales. 
Esos centros, básicamente serían aquellos que tuvieran programas de trasplante 
hepático para poder llegar en caso necesario y sin interrupciones hasta el final del 
tratamiento integral de las atresias de vías biliares.
En  el  último  estudio  británico  llevado  a  cabo  por  la  British  Paediatric  
Surveillance Unit (BPSU) entre 1993-1995, se estudia 93 casos de atresia de vías 
biliares  tratados  en  15  centros  diferentes  concluyendo  que  el  único  factor 
predictivo estadísticamente significativo para la supervivencia es la experiencia 
del equipo quirúrgico.
El número total de casos de AVB tratados en nuestro hospital ha oscilado 
siempre entre 2 y 4 por año. Dada la baja frecuencia de la atresia de vías biliares, 
es difícil adquirir la experiencia técnica necesaria sin un proceso de concentración 
de  los  casos,  y  aquí  más  que  en  otra  patología,  pensando  en  la  posterior 
posibilidad de un trasplante, la ejecución de ambas técnicas prácticamente por los 
mismos equipos indudablemente mejorarían los resultados.
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8. Conclusiones
1. Los  pacientes  con  atresia  de  vías  biliares  intervenidos  en  el  H.  Vall 
d'Hebrón tienen un buen pronóstico  requieran o no  trasplante;  con una 
supervivencia global del 80% a los 20 años. Si consideramos el periodo a 
partir de 1997 la supervivencia aumenta al 98% a los 20 años.
2. La portoenterostomía de Kasai es una buena opción terapéutica ofreciendo 
una supervivencia del paciente del 95,5% y una supervivencia del hígado 
nativo cercana al 50% a los 20 años.  El Kasai en la mayoría de pacientes 
en los que finalmente esta indicado el trasplante hepático permite ganar 
tiempo  y  peso  para  situarlos  en  edades  y  tallas  en  las  que 
presumiblemente la morbi-mortalidad del trasplante es menor.
3. Los pacientes con atresia  de vías biliares en los que finalmente por  su 
evolución  esta  indicado  el  trasplante  hepático  tienen  una  supervivencia 
global estimada del 80% a los 20 años.
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